Study on the Intersex : The Second Report : Clinical Experience of Intersex by 児玉, 正道
Title Intersexに関する研究 第2報:Intersexの臨床経験に就て
Author(s)児玉, 正道










Intersexに関 す る 研 究
第2報Intersexの臨床経 験 に就 て
大阪大学医学部泌尿器科学教室(主任 楠 隆光教授)
助 手 児 玉 正 道
                   Study on the Intersex  : 
       The Second Report : Clinical Experience of Intersex 
                          Masamichi  KOD  AM  A 
           From the  Department of Urology, Osaka University Medical School 
                         (Director  : Prof. Dr. T. Kusunoki) 
   1) According to the results of observation on the sex chromatin, hormonal balance 
and external or internal genitalia, 15 cases of intersex have been confirmed. These 
patients consist of 3 cases of true  hermaphrodism (containing one case of ovotestis), 3 
cases of male pseudohermaphrodism, one case of female  pseudohermaphrodism, one case 
of female pseudohermaphrodism with congenital adrenal hyperplasia, 2 cases of agonadism, 
4 cases of Klinefelter's syndrome and one case of testicular feminization. In addition, 2 
cases of Stein-Leventhal's syndrome and 2 cases of male macrogenitosomia praecox induced 
by congenital adrenal hyperplasia were differentiated from intersex. 
   2) Agonadism (Overzier) is a very rere disease, however, I could diagnose two cases 
of agonadism in this series. 
   3) Four cases of Klinefelter's syndrome contained two cases of severe male hypogo-
nadism which was diagnosed by positive sex chromatin and histological examination of 
the testicular tissue among 8 cases of male hypogonadism. 
   4) It is important on the diagnosis of intersex to confirm roentgenologically the 
existence of the urogenital sinus, however, it cannot differentiate the various types of 
intersex. 
   5) Alteration of social sex has been made progress satisfactorily by attention of 
patient's parents, even in  a  child who has already accomplished Gender role. 
   6) In patients after puberty, the comparative good results have been obtained by 
confirmation of their social sex and by active treatment. 
   7) Adaptability of patient with intersex is generally higher in the case who lives as 
a female than as a male. In view of this point, in the patient with intersex, it will be 
more secure way to make the social sex as a female than to make it as a male.
Intersexの研究は,1949年に始 まるBarr
一 派の体細胞に就 ての性染色質値 の研究に より
一大飛躍 をとげ.今 日では性染 色質 の検索な し




ついて性染色質値を検索 し,そ の成績に 就て
は,既 に第1報 として発表 した.
以上の基礎研究で,私 は正常体細胞の性染色
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質恒が個体の性決定の上 で確実な手掛 りにな り
得ると言 う自信を得たので,次 の段階 として
Intersexの本研究に入つた.私 は過去約2年
聞に大阪大学泌尿器科 を訪 れた 真性 のInter-
sexの患者,並 びに これ と鑑別上密接な関係 に
ある男子不妊症,類 宙官症,Stein-Leventhal
症候群及び副腎性男子春情早発症 に就 いて,従
来か らの外性器及び内性器の状 態並 びに ホルモ
ン平衡状態などの詳細な検査に加 えて,体 細胞
に就ての性染色質値の測定 を施 行 し,理 論的に
出来 るだけ正確なIntersexの分類 を試 みた.
次にそれ らの症例の治療 に就 てで あるが,私
は最近Money一 派の人汝によ り提 唱 され てい
る患者の精神的状態を尊重す る主義 に従 つて加
療 して,予 期以上の好 成績 を得 てい る.薮 に こ
れらの臨床経験 を述べて見 る.
IIntersexの 分 類
1873年Klebsによつ て試 み られ た半 陰 陽 の 分類 法
は,1939年にな つ てYoungに よ り改 め られ て,最 近
までIntersexの分類 法 と して広 く使 用 され てい た.
そ の後1950年に なつ て,Wilkinsは進歩 し た 内分 泌
学的 の知識 を と り入れ 更 に新 し く,且 つ 理 論的 な 分類
を行つ たが,内 分 泌に 関す る 以 外 の 一般 的な 観 察 点
は,余 り従 来 の もの と変つ て い なか つ た.ま たそ の後
のGrosseta1.(1955)の6群に 分つ た もの及 び
Wjlkinsetal.(1955)の分 類法 も大 同小 異 の も の で
あつ た.
しか るに,Barrに 始 ま る体細 胞 の性 染 色 質 の検 索
がIntersexの診 断 に取 り入れ られ てか ら,情 勢 は 一
変 して,一 見 正常 人 と殆 ん ど変 らな い 個体 が,外 観 と
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は全 く反対 の 性 染色 質 値 を 有 す る 事 のあ る事 が 判 明
し,新 た なSexreversal及びChromosomalin-
tersexの存 在 が 明 か とな つ た.そ れ 故 今迄 の分類 法
を変 更 せ ざ るを 得 な い 部分 が 出来 て きた.こ こに性 染
色 質値 を 加 味 した 新 しい分 類 法 が登 場 して来 た.
Kiefer(1957)及びSiebenmann(1958)の分類 法
な どが それ で あ る が,そ の最 も代 表 的 な もの は,第1
表 に 紹 介す るMorris(1957)の分類 法 で あ る.こ の
分 類 法 は,後 述 す る 如 くGonadaldysgenesisの解























症 状 1性 腺 蟹 齪1性 器の鮪 第2次 性徴
真 性 半 陰 陽
男 性 仮 性 半 陰 陽
TesticularFeminization





籔 鵬 費(・)或は(一)中 性
畢 九 (一) 中 性




卵 巣 (+) 中 性
なし或は発育異常1(一)或は(+)男性或は女性
形 成 不 全(一)或 は(+)女 性






発 育 不 全
発 育 不 全
男性で女性乳房あり
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第2表 自 家 経 験 例
病 名 年令 社会的性貰染齢 　 辮 轟 鶴 性 腺
1 真 性 半 陰 陽 14 a一 3～432十 睾丸と卵巣
2 真 性 半 陰 陽 4 ♂ 一 1.26十 卵 巣 とOvotestis
3 真 性 半 陰 陽 9 δ 十 LO6十 睾丸と卵巣
4 男 性 仮 性 半 陰 陽 4ヵ月 ♀ 一 0.5十 畢 丸
5 1男 性 仮 性 半 陰 陽 20 ♀ 一 16.596十 睾 丸
男 性 仮 性 半 陰 陽 29 ♂ 一 17.424十 睾 丸
7
1先 天性副腎増生症による女性仮性半
陰陽 3 ♂ 十 6.56十 卵 巣
8 女 性 仮 性 半 陰 陽 4 ♀ 十 1.06一 卵 巣
9 Agonadism 21 ♀ 一 1.08十 無
10 Agonadism 18 ♀生活δ戸籍 一 2。348十 無
11
Gonadaldysgenesis
(Klinefelter'ssyndrome)16 δ 十 7～1832一 睾 丸
12
Gonadaldysgenesis
(Klinefelter'ssyndrome)28 3十 7.フ48一 睾 丸
13 類 宣 官症 及 びKlinefelter'ssyndrome28 3十 5.748一 睾 丸
14 類 官宙 症 及 びKlinefelter,ssyndrome17 δ 十 1.0ユ8一 睾 丸
15 Testicularfeminizatlon 2 δ生活♀戸籍 『 1.0十 睾 丸
16 Steln{eventhalsyndrome22 ♀ 十 5.OI2一 卵 巣










20 低ゴナ ドトロピン性類宣官症 25 6一 4.96 一 睾 丸
21 低ゴナ ドトロピン性類宣官症 20 3一 5.86 一 睾 丸
22 低ゴナ ドトロピン性類宙官症 24 6一 9.06 『 睾 丸
23 低ゴナ ドトロピン性類宣官症 22 δ 一 8.06 『 睾 丸
24 高ゴナ ドトロピン性類宣官症 25 3一 5,648 『 睾 丸




(一)で あ り,又 中 性 多核 白血 球500ケ中 にDrums-
tickは1ケも認 め なか つ た.ま た 主 な 内分泌 検 査 の
結 果 は,17KSが1日 量3～4mg,TotalestrQgen1
日量34.0γ(以下何 れ もTotalestrogenの測定 値 は,
標 準 をEstroneで 行 い.螢 光 法 で測 定 した値 であ
る),黄 体 ホル モ ンは1日 量0.1mg以 下,尿 中 ゴナ
ドトロ ピンは32マウス子 宮単 位 以 上 で,増加 して い た.
試 験 的開 腹術 では,同 年 令の 女性 と略 々 同 じ程 度 の
発 育 を示 す 子宮 及 び 左卵 巣 が 見 られ るの に反 して,右
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しては たるみす ぎてい るが,陰 嚢 として は不 足 な膨 隆
部があ る.し か し,そ の なか に は何 も触 知 し得 な い
(第2表並 びに 第1,4及 び5図)こ の性 染 色 質値
は,表 皮細 胞で は4%,口 腔 粘膜 上 皮細 胞 で は3%,
尿道粘膜上 皮細 胞 では2%で,即 ち(一)で あ り,又
中性多核 白血球500ケ中にDrumstickは1ケも認 め
なかつた.ま た主 な 内分 泌検 査 の 結果 は,17KSが1
日量1.2mg,Totalestrogen1日量5・0γで ・ 尿 中
ゴナ ドトロピンは6マ ウス 子宮 単 位 で あつ た.試 験 的
開腹術 を して見 る と,子 宮 は先 づ 正 常 であ り,ま た 卵
巣 の位 置に 卵巣様 性 腺 を認 め たが,外 観 上卵 巣 とは確
別 し難 かつ た.し か し性 染色 質値 が(一)の 為,真 性
半陰陽 のOvotestisを疑い,左 右 各 々の約 半 分 と,
残部 の試験 切片 を と り,両 親 の希 望 もあつ た た め,所
謂pha11usを陰 核様 に 整形 手 術 を行 つ た.組 織学 的
に は,左 は卵 巣 で あつ た が,右 はOvotestisで,明
かに卵 巣 と睾丸 とが相 接 して い る のが み られ る(第6
図)術 後 は女 児の 玩具 で,無 邪 気 に遊 ん で お り,社
会的に よ く順 応 して い る例 で あ る.
症例3.9才.男 児 として育 つ て 来 た.外 陰部 は 陰
茎 とも陰 核 と も判 別 のつ きに くい 所謂phallusがあ
り,そ の基部 に泌 尿性 器 洞 が開 い て い る.右 陰 嚢 様 の
鐵壁 の中 に,畢 丸 様 の性 腺 を触れ るが,左 側 では 性腺
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が触 れ な い(第7図)一 般 に脂 肪 沈着 が 著 明 で,顔
貌 もや や女 性 様 で あ る(第8図)性 染 色 質値 は,表
皮 細 胞 で は57%,口 腔 粘 膜上 皮 細 胞 で は63%,尿 道 粘
膜 上 皮 細胞 で は58%で,即 ち(+)であ り,又 中 性多 核
白血 球253ケ中 にDrumstickは6ケ認 め た.ま た 主
な 内分 泌 検査 の 結果 は,17KSが1日 量1mg,Total
estrogen1日量0.5γ,黄体 ホル モ ンは0.1mgで,
尿 中 ゴナ ド トロ ピンは6マ ウ ス子 宮単 位 で あつ た.
性 染 色 質値 が(+)で あつ たた め,真 性 半陰 陽の 疑
い で試 験 的開 腹 術 を行 つ た所,腹 腔 内に は,左 内 ソ ケ
イ輪 の 近 くに 小 指 頭大 の 性腺 が あ り,卵 巣 の 如 く見 え
た ので 之 を別 除 し,右 ソケイ部 の 睾丸 様 性腺 は,試 験
切 片切 除 と共 に 睾 丸 固定 術 を行 い,更 に陰茎 の整 形 術
を行 つ た.組 織 学 的に は 右性 腺 は睾 丸,左 性 腺 は 卵巣
で あつ た 。患 者 は その 後 も男 児 として,元 気 に 生 活 を
送 つ て い る.
2、頻 度
真性 半陰 陽 の 報 告 は,PirnerundBorelli(1953)
に よれ ぽ,1857年 のMeyerの 報 告 を以つ て 噛矢 と
す る.我 が 国 で は1923年の坂 口の 剖検 例 の報 告が 最初
で あ る.こ れ はIntensexのうち では 珍 しい 型 の1つ
で 第3表 に 示す 如 く,各 種 のIntersexを纒 め た 諸家
の統 計 で 少 数例 を 占め てい るにす ぎな い.即 ち,WiL
第3表Intersexの 綜 合 統 計

















































kinseta1.の全 症 例368例 中の40例(10.9%),
Barrの94例中 の9例(9.6%),Grossetal.の75
例 中の6例(8%),Moneyの60例 中 の1例(1.7
%),Wiedemannetal.の283例中の5例(1.8%)
及 びKieferの44例中の5例(11.4%)で あ る.そ の
比率 に相 当 の開 ぎの あ るの は,性 染 色質 性 のInter一
sexを含 め て い るか 否 か に も よ る.教 室 の15例のIn-
tersexうちに この3例 が あ る のは 非 常 に多 い が,偶
然 で あ ろ う.
Meyerの 第1例 の報 告 以 来1950年頃 まで は,そ の
症例 報 告 は 非常 に 少 な い も ので,1937年にYoungは
そ の21例を 数 え得 たに 過 ぎず,1952年 にFischer,
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第4表 真性半陰陽報告例の一覧表


















































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































lV-VOvotestis畢 丸 偏側 性
皿 卵 巣 」 睾 丸 側 性
皿 卵 巣(畢 丸Ovotestis)1(側性)
皿 ・ 卵 巣 … 睾 丸1側 性
　 　
皿0・ ・testi・!卵 巣i偏 側性
1「
皿 睾 丸1卵 巣 ト側 性
π 卵 剰 ・・・・・・… 隔 側性
皿 ・。。・es・・,i卵 巣i側 性偏
FIV卵巣
i睾 丸i側 性
ll・ ・…,・・。1卵 巣 隔 雌
ロ 　
睾 刈 卵 剰 側 性

















　 ドOvotesti・浮 丸i偏 側 性
　 　
睾 丸 .卵 巣1側 性
卵 巣 精 子.側 性
睾丸+卵巣
1
卵 ㌔Ovotestis偏 側 性





畢 丸 十卵 巣 …11
!
0・・t・ti,1卵 巣 … 偏 側性
]睾 羽 卵 巣
旨側 性
睾 刈 卵 巣i側 性









































































































































































































































LischerandByarsはそ の49例を 集 め得 た と言つ て
い る.1950年以後 に なつ て 漸 くそ の報 告 例 が 増加 して
PirnerundBQrelli(1953)Vよそ の1例 の 報 告 の際 に
文献例 を71例集め て お りOverzierは1955年に1900年
以降 の確実 な 症例 として そ の74例 を 一 括 表 示 して い
る.し か し,そ の 報 告例 の数 は報 告者 に よ りま ち ま ち
で,1952年のGreeneetal.及び1955年のBrom-
wichは約60例と称 してお り,1955年のSchwiebin一
gerandHodgesは第55例目を報 告 して お り,1955年
のLauterweinundKladetzkyは74例と,1957年
のRosenthaleta1.は約70例と称 して い る.
我 国 に 於け る報 告例 は 非常 に 少 な い.既 述 の坂Plの
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(1958),日置(1958)及び仁 熊 ら(1958)の各1例
の報 告が あ るの で,私 の3症 例 を 加 え て合 計20例の 少
数例 に 止 まる.ま た そ の半 数 以上 の12例は1955年以後
の報 告で あ る如 く,最 近 とみに 報 告 例 が 増加 しつ つ あ
る現 状で あ る.
私 は欧 米 に於 け る最 も確 実 な統 計 で あ るPirner
undBorelli並び にOverzierの統計 を再 検 討 し,







及 び 兄弟 に 見 られ た最 初 の報 告 で あ るClaytt)netal,
(1958)の2例の各 報 告 例 を併 せ,更 に我 国 の20例を
加 え る と,合 計137例に な る.こ の137例に つ き
Overzierの綜 合 統計 の事 項 を調 査 し,一 括 した のが
















詳 細 不 明
計
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口 腔 粘 膜 細 胞
白 血 球
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4.社 会 的性
137例の真 性半 陰 陽 の 中,社 会 的性 の 判 明 して い る
107例に つ いて み るに,男 性58例,女 性49例と僅 に 男
性 が多い ものの様 で あ る.
5.外陰 部の形 態
外陰 部 の形態 をOverzierの分類(第9図)に 従 つ
て見 ると,外 陰 部 の形態 の明か な126例中 第IV型が最
も多 く40例(31.7%),次い で 第 皿型 の16例とな つ て
お り第V型 が5例 で最 も少 な い.
6,体細胞 の染 色 質値
之等Ovotestisを含 む,双 方 の 性腺 を有 す る真性
半陰陽 の体 細胞 の性 染色 質 は,男 性 又 は女 性 の何 れ か
で あつ て,記 載 の明 確な39例に つ い て見 る と,第6表
に示す 如 く,(一)が16例 に対 して(・←)が23例 とや
や(+)が 多い が,著 明な差 異 は認 めな い,昆 虫 の
Gynandromorphismの様 に,半 身が 男 性 で,他 の半
身が女性 で あ る と言 う症 例 は,人 類 ではBrachetto-
Brian,Grima】dieandCosta(1943)の他に は な い
様 であ る.私 は3症 例 につ い て 左 右両 側 の 皮膚 に つ い
て 別 々に 性 染色 質 を し らべ た が,第1例 で は右 側1%
左側2%,第2例 では 右側4例,左 側2%,第3例 で
は右 側54%,左 側60%の如 く,差 異 は な かつ た.こ の
成績 は全 くBromwich(1955)及びBarr(1956)の
成績 を一致 す る.し か し,Greeneetal.(1954)は
1例の真性 半 陰陽 の 症例 で,皮 膚 細 胞 の性 染 色 質値 は
女性 であ るの に,睾 丸 の減 数 分裂 に 於 いてXとYに 相
当す る ものを 発見 して,そ の個 体 の性 染 色 質 をXXY
型 であ る と仮想 した.
B.男 性 仮性 半 陰陽
男性仮 性半 陰 陽は,Grossetal.の統 計 で は75例
のIntersex中26例,Barrの94例中33例,Kieferの
44例中11例及 びWilkinseta1.の368例中151例と
Intersexの中 では 比 較 的多 く見 られ る もの で,私 の
25例の うちに は3例 の症 例 が 含 まれ て い る.こ の 男性
仮 性半 陰陽 の頻 度 は,Youngに よ る と女 性 仮性 半 陰
陽 と併 せて 約1000人に1人 の割 合 で見 られ る と云 わ れ
て い る.そ れ程 多 くない に して も,さ ほ ど珍 ら しい 疾
患 では ない ものの様 であ る.
1.自家経 験 例
症例4.4ケ 月.女 児 と して育 つ て 来 た(第2表 並
びに第10及び11図)陰 核 は やや 大 きい程 度 で,そ の
基 部に 泌尿 性 器洞 が 開 いて い る.左 右 の大 陰 唇 は陰 嚢
状 で,中 に 大 豆 大 の睾 丸様 性 腺 を触 れ る(第12図)
この性 染 色質 値 は,表 皮 細胞 では5%,口 腔 粘膜 上
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2.体 細 胞 の性 染 色 質値
勿 論(一)で あ る事 は 問 題 の な い所 で あ る.即 ち,
Barrめ33例及 びWiedemannの77例 をみ て も,何
れ も(一)で あつ た.そ れ 故 男 性仮 性 半 陰 陽 は,前 述
の真 性 半陰 陽 や 後 で述 べ る女 性 仮 性 半 陰 陽 と共 に,
必 ず 泌尿 性 器 洞 が あ り,外 陰 部 の外 観 が 女性 に 近 い と
云 う以外 は,Intersexの中で は最 も単 純 で,学 問 的
興 味 の 少な い もの で あ る.
C.女 性 仮 性 半陰 陽
女 性仮 性 半 陰 陽 とは,Phallusの肥大,及 び 更 に場
合 に よつ て はLabioscrotalfusion(陰唇陰 嚢 癒 合)
を 伴 うこ とに よる外 陰 部 の 男性 化 を 呈 して い るが,ミ
ユ ラ ー氏 管 か らの 子宮 及 びFalloplantubeの発 育 は
障 碍 され て お らず,卵 巣 を有 す る場 合 で,勿 論 性 染 色
質値 は女 性 で あ る.こ れ は一 番 多 く見 られ るInter-
sexの型 で,Wilkinseta1.の綜 合統 計 に よれ ば,
Intersex全体 の45.7%を占め て い る.こ れに 先 天 性
副 腎増 生 症 を伴 う場 合 と然 ら ざ る場 合 とが あ る.Wi1-
kinseta1.は前 者 をIntersexから除 外 して い るが.
一般 には 両 老 ともIntersexのうち に入 れ て考 え られ
て い る.ま た そ の大 部 分 は前 老 で あ り,後 者 は極 め て
稀 とされ て い る.

















































合 計 31 36 41 732 382
化 が進 行 せ ず,た め に 男性f乍用 の あ るSteroideの増
加 す るた め で あ る こ とが,既 に知 られ て い る(Wil-
kins;Bongiovanni;EberleinandCara1954).
自家 経験 例
症 例7.3才.生 下時Phallusが陰 茎 様 で あ つ た
ため,男 児 として育 つ て来 た が,生 後2ケ 月頃 よ り
Phallusは漸 次 大 き くな り,陰 毛 の 発生 を み た ので 来
院 した.外 陰 部 は成 人 陰 茎 様 のPhallusがあ り,高
度 の尿 道下 裂 で,僅 かで は あ るが 陰 毛 の発 生 が あ り,
陰 嚢 は な く,且 つ性 腺は 触 れ ない(第17図)一 般 に
は 男 児の状 態 で,顔 面に は 座瘡 がみ られ る(第18図).
又 レ線 像 では 泌 尿 性器 洞 を証 明 した が,後 腹 膜腔 気 体
送 入法 で は,明 確 な 副 腎像 を 得 られ なか つ た.
この性 染 色質 値 は,表 皮細 胞 で は60%,口 腔 粘膜 上
皮細 胞 で は58%,尿 道 粘 膜上 皮細胞 では60%で,即 ち
(+)で あ り,又 中 性 多 核 白血 球352ケ中 にDrums-
tickを6ケ認 め た.主 な 内分 泌 検 査 では,17KSが
1日量6.5mg,Totalestrogen1日量1.0γ,Preg-
nandiolが1日量O.lmg,黄 体 ホル モ ソ1日 量0.1
mg以 下 で,尿 中 ゴナ ド トロ ピンは6マ ウス子 宮単 位
で あつ た.又Jailer'sTestでは,コ ー チ ゾ ソ100
mg宛5日 間,即 ち5Qomgで 尿 中17KSは,6.5mg


























この性 染 色 質値 は,表 皮細 胞 で は60%,口 腔粘 膜 上
皮細 胞 で は68%,尿 道粘 膜 上 皮 細 胞 で は46%で,即 ち
(+)であ り,又 中性 多 核 白血 球289ケ中にDrumstick
を6ケ 認 め た.
主 た 内分 泌検 査 の結 果 は,17KSが1日 量1.Omg,
Totalestrogenが1日量4.9γで,尿 中 ゴナ ド トロ ピ
ンは6マ ウス子 宮単 位 で あつ た.試 験 的開 腹術 では,
正 常 の女 子 内性 器 を有 し,且 つ 卵 巣 の試 験 切 片 で も異
常 を認 め ない.
以上 の事 か ら,ホ ル モ ンに よ り影響 を うけ な い女 性
仮 性半 陰 陽 で あ る と診 断 した.
(2)種類
先 天性 副腎 増 生症 を 伴わ な い 女性 仮 性 半陰 陽 は,
Wilkinsetal,によれ ば,次 の 如 く分類 出来 る.
(a)尿 路 並 び に肛 門 の 各種 奇 形 を 伴 う場 合
これ は 比較 的少 数例 で,Wilkinsetal.(1958)は
AtkinsonandMasson;HowardandHinman
(2例);Perloffeta1.;PapadatosandKlein(2
例)及 びGrossandMeekerの6例 を 集 め てい る
・が,そ の後 の 報 告例 としてReillyetal.(1958)の
3例 及 びSieberandKlein(1958)の2例が あ るの
で,第8表 の如 く総 数17例とな る.
(b)他 の奇 形 を 伴わ な い場 合
この 型 の も の は 前 者 よ りも 多 く,第9表 に 示す 如
く,詳 細 な記 載 の 不 明なBoissonnet(1956)の1例及
第8表 他の尿路並びに肛門の異常を伴い,副腎増生症を伴わない女性仮性半陰陽



























卵 巣及 びFallopiantubeの欠 如






1先 雅 発育不e・es,膀胱齢 鎖肛,一側の
卵 巣 及 びFallopiantubeの欠 如膣
♀ 副尿道及び膣性尿道
初生児1 墨灘 籍 懸 膣陰唇陰嚢癒合・膀鵬 腸






薩 茎藤 子宮髄 囎 ・尿道齢 排泄
びWiedemannetal.(1957)の3例を加えて,今 ンの作用による女性胎児の外陰部の男性化と考えられ

















































10)Gross&Meeker (1955)1、。ヵ月1,燧,陰 唇陰魏 合1記 載な。
-1_ ._.一_












































































































































2)妊 娠 中の 母 体 に卵 巣 男性 化 細 胞種 の あ つ た もの
妊 娠 中の 母体 に 卵 巣 男性 化細 胞 腫 が あ り,そ の ホル
モ ン異常 に よつ て 女性 胎 児 に まで男 性 化 が見 られ る と
言 うの は稀 有 の現 象 であ つ て,今 日ま でにFelicissi・
moPaulaXavieretdeAbreuJunqueira(1938)
及 びBrentnall(1945)の各1例 の2症 例 の 報 告 があ
るの み で あ る.
3)妊 娠 中 の男 性 ホル モ ン療 法
妊婦 中の 母が 乳 腺 肉腫 及 び種 々の 皮膚 疾 患 な どで男
性 ホ ル モ ン と して 作 用す る ス テ ロイ ド を投 与 され る
と,丁 度 先 天性 副腎 増 生症 の 場合 の様 に,女 性 胎児 の
男性 化が 見 られ る場合 があ る.か か る症 例 と して,




が あ り,合 計7例 を 数 え得 る.
4)妊 娠 中のProgestin療法
妊 婦 に流 産 の お それ の あ る場 合 に は,しば しばPro-
gestin療法 が 施行 され て い る.こ のProgestin類の
も の であ る17-ethinyltestosteroneは,殊に 経 口的
に投 与 す る と男性 ホ ル モ ン的に 作 用す る こ とが知 られ
て い る.故 に妊 娠 のPrQgesti11療法 は 胎児 に女 性 仮
性 半 陰 陽 を惹 起す るお そ れ が あ る訳 であ るが,そ の 報
告 例 は僅 か にGrossandMeeker(1955)の1例が
あ るば か りで あつ た.最 近 に な つ てWillkinsetal.
(1958)はこの 種 類 の異 常 を多 数 に 発表 した.即 ち,
自家 経験 の14例とReillyeta1.;Foxworthy(2
例)及 びBongiovanniの4例,計18例で あ る.故 に





Progesteroneの併 用 で あ る.
3,女 性仮 性 半 陰 陽 の発 生 病 因
女 性 仮性 半 陰 陽 は,女 性 胎 児 に異 常 に 強 力な 男性 ホ
ル モ ン が作 用 した 時 に 発 生す る もの で あ る ことは,次
の4つ の事 実 に よ り証 明 され て い る.
口)臨 床例 に 於 け る先天 性 副 腎増 生 症
② 母 体に 於 け る卵 巣 の 男性 化 細 胞 腫 の作 用 に よ る
初 生 女 児 の男 性 化 の臨 床 例 の 存 在.
(3)妊娠 中の 多量 の 男性 ホル モ ソ投 与 に よ る初 生女
児 の男 性 化 の臨 床 例 の存 在
㈲ 各種 動 物 実験 に 於け る,妊 娠 雌 動 物 に 男性 ホル
モ ン投 与 に よ る雌 児外 陰 部 の 男性 化 の 事実Ha皿ilton
andWolfe(1938)及びTurner(1939)は鼠 で,
Jost(1955)は家 兎 で,VanWagenenandHamil-
ton(1943)は猿 で,Burns(1945)はフ ク ロネ ズ ミ
で,BrunerandWitschi(1946)はハ ムス タ ーで,
またWitschi,FooteandChang(1958)は蛙 につ い
て,妊 娠 中 の母 体 に 男性 ホル モ ンを投 与 す る と,雌 初
生児 の 外 陰部 の男性 化 のお こる こ とを実 験 的 に立証 し
てい る,ま たDantschakoff(1937,1938,1941)は
モル モ ッ トの羊 膜 内 に テ ス トス テ ロンを 注 入す る と,
雄 胎児 で は 附属 器 の 相 当 の成 熟 が,ま た 雌 胎 児で は男
性 器 の発 生す る ことを 認 め て い る.
女 児 の外 陰 部 の男 性 化 は,陰 核 の 陰茎 様 肥 大 と陰 唇
陰嚢 癒 合 とで あ る.陰 茎様 肥 大 は 胎 生期 の み に限 らず
生後 の多 量 男性 ホル モ ン作 用 に よつ て も起 るもの で あ
るのに 対 して,陰 唇 陰 嚢癒 合 は 妊 娠 早 期に 於 け る男性

































D.体 染色 体性 半 陰 陽Chromosomalintersex
Barr一派 の体 細 胞に つ い ての性 染色 質値 の測定 が
Intersexの診断 法 に取 り入れ られ てか ら,従 来 は 一
般 にIntersexに入れ られ て なか つ た比 較 的軽 度 の異
常 もIntersexに入 れ られ る様 に な つ て来 た.こ れ が




genesisとす る狭 義 の考 え方 もあ るが,一 般 に は この
すべ てを 合 せ てGonadajdysgenesisと総 称 して い
る(AchenbachundErllstなど).
またKlinefelter'sSyndromeは一 見 男子 と思 は
れ る個 体 で あ るのに,性 染色 質 値 か らは 女性 であ る こ
529
とが多 く,反 対 にTurner'sSyndromeは一 見 女子
と思は れ る個 体 で あ るのに,性 染色 質 値 か らは 男性 で
あ る こ とが多 い.こ の意 味 か ら,こ れ らのChromo-
somalilltersexの場 合 はSexreversalの状 態 に あ
る訳 で あ る.
1.Turner'sSyndrome及びAgonadism
(Overzier)
(1}Turner'sSylldromeの名称 及 び本 態
1930年にUllrichによ り記 載 され た 女性 に 見 られ
る倭 人 症 を始 め とす る小 児 の種 々 の奇型 を示す 症候 群
は,Bonnevieが鼠 の 胎児 で 実験 的 に作 り得 た 奇形 群
と同様 の もの で,Bonnevie-Ullrich'sSylldromeと
して知 られ てい た.次 で1938年にTurnerがUllrich
とは無 関 係 に,同 様 の 症候 群 を 発表 した が,Ullrich
の報 告 よ りもTurnerの 報 告 の方 が 注 目を ひ いた 関
係上,こ の症 候 群 はそ の 後専 らTurner'sSyndrorne
と称 され て い る.し か し1950年のUllrichの提 唱 通
りに,こ れ をBonnevie-Turner'sSyndromeと呼
称 す るの が よい で あ ろ う.
Turnerの記 載 した 症候 群 は,短 魑,頑 丈な 体格,
Webbedneck,即ちみ ず か きを つ け た様 に 両側 にひ
だ のあ る短 い頸,外 反射.腕 関節 変 化形,Webbedtoes
及 び心 雑 音 な どを 伴 う女性 の一 種 の性 的幼 稚 症 で,恥
毛 及び 腋 毛 の発 達 が 悪 く,乳 腺 発育 の 不全 並 び に無 月
経 であ る.即 ち,Turnerは専 ら形態 的 の 異常 に 目を
つけ て この 症候 群 を発 表 し,そ のTriasと して,性
的幼 稚 症,Webbedneck及び外 反 射 が あげ られ てい
る 、
形 態 的異 常 か ら一 種 の広 範 囲 の発 育 異常 として 注 目
され たTurner'sSyndromeの本 態 が卵 巣 の 発育 異
常 に あ る こ とが,1942年以後 に なつ て判 明 して 来た.
即 ち,1942年にAlbrightetal.及びVameyet
aLは 相 次 で本 症 患 者の 尿 中 にFSH量 の増 加 して い
る ことを確 めた が,1944年に はWilkinsandFleis-
chmannは開 腹 術 に よつ て卵 巣 の 高度 の 発育 不 全 を確
め て,こ れ にOvarianagenesisと言 う名称 を 与 え
た.し か し,1955年に なつ てGrumbach,VanWyk
andWilkinsは性 腺 の組 織 像 が正 常 卵 巣 とは 異 る こ
と及 び性 染 色質 値 が 男性 で あ る ことか ら,Gonadal
dysgenesisと言 う名称 で 呼 ん だ.卵 巣 と言 う名を 入
れ な い の はMaleTurner'sSyndromeと称 され て
男子 に も本 症 が見 られ る事 が あ る こ とか ら も支障 が な
い
要 す るに 特 異 な 奇形 群か ら一 症 候群 と され た 本 症
は,今 日で は性 腺 の 発育 異 常 に よ るChromosomlin-
tersexであ る ことが 判 明 した の て あ るが,本 症 の特
530 児玉 一Intersexに関 す る研 究(第2報)



































































徴 は 非 常 に多 数 の全 身 的 発育 異 常 を伴 うことで あ る.
先 に のべ たTurner'sTriasは最 も多 く見 られ る 異
常 で あ るが,こ れ さえ 揃 は ない こ とが 少 くな く,奇 形
は 各 々の場 合 に ま ち まち で あ る。最 近 にKloosund
NessはTurner'sSyndromeに見 られ た 奇 形 群を
一 括表 示 して い るが .そ れ は 第10表の 如 く,全 く千 差
万 別 で あ る.故 に 併 発す る奇 形 の如 何 に よ り.本 症 の
診 断 をつ け るのは 誤 りで,本 症 の 本態 で あ る性 腺 の発
育 異 常 を証 明 した 時 に は,Turner'sSyndromeとす
べ きであ る.な お この 際 に,KloosundNessに 従
つ てTriasを有す る典 型 的 の もの を狭 義 のTurner's
Syndromeとし,そ の 他 をす べ て広 義 のTurner's
syndromeに含 め る のが 便利 であ る.ま た こ こに
Turner'sSyndromeと称 す るのは,Turnerの 発
表 した 時 代 の概 念 に よ る もの で は な く,た だTurner
と言 う名称 をそ の ま まに 今 日の 進 んだIntersexの一
種 として の本 症 に持 つ て 来 た もの で あ る.そ して
Gonadaldysgenesisと云 う名 称 は,Turner'sSyn一
dromeのみ な らずKlinefelter'9Syndromeをも
含 めた 広 い 範 囲 のChromosomalintersexの総 称
名 とす るの が よ い
(2)報告 例
本 症 の 症候 群 が まち まち で あ る こ と,形 態学 的研 究
か らは じま り,性 腺 の発 育 異 常 に 本態 のあ るChro-
mosomalintersexであ る ことが 判 明 した 研究 過程,
及 び 名称 の 一定 して い な いた めに,そ の報 告例 を正 確
に 数 え る こ とは 非常 に 困 難 で あ る.1958年にLapin
eta1.はそ の117例を集 め 得 てい るが.私 の 調べた 処
で は既 に300例以上 に 上 つ て い る.我 国 では 本症 に対
す る関 心 が 深 くない た め に,そ の 報 告例 は 非 常に 少な
く,桜 井 そ の 他 の1例,斉 藤 及び 土 田 の1例,金 井 の
2例 及 び 松 浦 そ の他 の1例,計5例 の 報 告が あ るぼか
りで あ る.
本症 の大 多 数 の も のは 女子 であ るが,稀 に 発育 不全
の睾 丸 を 有 す るMaleTurner'sSyndromeと言 う
の が あ る.KloosundNess(1958)はFlavell(1943)
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の第1例 以後 の15例を集 め てい るが,私 は そ の後 の報
告 としてMcCullaghandLeiser(1957)の1例,
AlslevandReinwein(1958理の3例,及 び松 浦 等
の1例 を 数え るか ら合 計20例 とな る.ま た,稀 に は
pich(1937)或はGordallet.a1.(1958)の症 例 の 様























症 例10.18才.戸籍 は 男性 で あ るが 女性 として 育 つ
て来 た.身 長 は低 く,や や 筋 肉質 で,乳 房 の発 育 が悪
く,外 観 及 び諸動 作 は やや 男性 的 であ る(第24図)
外 陰 部は症 例9.と 殆 ん ど同 様で,約1.5cmの 尿道
突起以外 陰藝,陰 唇,膣 口及 び陰 毛 等 何等 性 的 装飾 が
ない(第25図)レ 線像 で は 泌尿 性 器洞 を 証 明 し,膣
らしきもの を認 め るが,他 に性 器 外 の奇 形 を 合 併 して
いない.
この性 染 色質値 は,表 皮細 胞 で は496,口 腔 粘 膜 上
皮細 胞で は3%,尿 道 粘 膜 上 皮細 胞 では2%で,即 ち
(一)で あ り,又 中性 多核 白血 球500ケ中 にDrums-
tickは1ケも認 め な かつ た.
主 な内 分泌 検 査 で は,尿 中17KSが1日 量2.3mg,
Totalestrogen1日量48.8γで,尿 中 ゴナ ドトロ ピ
ンは48マウス子 宮 単 位 であ つ た.又 基礎 代謝 率 は 一3
%で あ つた,
試験 的 開腹 術 で は,卵 巣 及 び睾 丸 を は じめ,男 女 両
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性 器 を認 め なか つ た.こ の 患 者 は,女 性 と して 生活 す
る事 を 強 く希 望 した た め,戸 籍 を変 更 して女 性 ホ ル モ
ン療 法 を 行つ て い る.術 後6ヵ 月で は,治 療 前 に比 べ
て諸 動作 や 言葉 使 い が 全 く女性 的 とな り,私 の経 験 例
の うちで は最 も良 く社 会 的 に順 応 した 例 で あ る.
(4)性染色 質 値
Turner'sSyndromeは,性染 色 質値 の 検 索の 結
果Chromosomalintersexとなつ た もの で,そ の 大
部分 は(一)と な つ て い る.Overzier(1958)は文 献
例 を,132例集 め て,そ の中 の101例即 ち76.5%が(一)
であ り,(+)は 僅 か に31例に 過 ぎなか つた と述べ て
い る.私 は 最 近 の もの ま で入 れ て,そ の333例に就 て
調 べ て見 た が,第11表 の如 く,そ の中 の258例,即 ち
77.5%まで が(一)で,(+)は 僅 か に75例 に す ぎ
ず,大 体Overzierと同 様 の成 績 となつ て い る.な お
MaleTurner'sSyndromeVこ就 て見 る と,Alslev
andReinweinの2例,McCullaghandLeiserの
1例 及 びBradburyandBunge(1958)の1例と も
に(一)で あ つ た.
(5)性腺 の組 織 像
本症 の 性腺 は 発 育異 常 に あ る のが 特徴 で,正 常 の卵
巣 或 は 畢 丸組 織 は見 出 し得 ない もの で あ る.Kloos
undNessが 性 腺構 造 の記 載 の 明確 な63例のTurn-
er'sSyndromeにつ い て調 査 した 処に よれ ば,原 始
卵胞 或 は 胚 種 上 皮 の な い不 全 問 質 よ り な るKeim-
plattenを有 す るも のが48例の多 数 を しめ,発 育 不 全
卵巣 を 有す る もの が9例,発 育 不 全睾 丸 を有 す る もの
が6例 となつ て い る.し か し,痕 跡的 に しろ性 腺 に あ
た る もの(Ktimmerform,Philipp)を有す る のが 大
部 分の 場 合 で,従 つ てGonadalagenesisでは な く,
Gonadaldysgenesisであ る.開 腹 して も全 く性 腺 の
発 見 され なか つ た と言 う症例 は 非 常に 稀 で あつ て,文
献 上 僅 か にSellheim;Philipp及びOverzier
andLinden(2例)の計4例 の み とされ て い るい る.
私 の 症例 につ い て見 る と,第1例 では,全 く痕 跡 的 に
精 嚢腺 を 思は しめ る一 小 部分 が あつ た の み でそ の 他 に
は 全 くな く,第2例 で は 完全 に そ の痕 跡 す らも発 見 さ
れ な か つた.
(6)Turner'sSyndromeの本 態
今 日Chromosomalintersexの一つ と して取 扱 わ
れ て い るTurner'sSyndromeは,胎生期 の性 腺 分
化 期に 於 け る奇形 発 生性 変 化 に よる性 腺奇 形 が 病 因 で
あ つ て,そ の 時 期に 敏 感 な性 器 外 の胚 種 質か ら各 種 の
奇 形 が併 発す る もの で あ る.即 ち性 腺 奇形 を 主 体 とす
る一 種 の``Harmonische"Hemmungsmissbi】dung
532 児 玉 一Intersexに関 す る研 究(第2報)




























































検 索 法 症例数 十
皮 膚 細 胞
皮 膚 細 胞
皮 膚 細 胞
皮 膚 細 胞
皮 膚 細 胞




皮 膚 細 胞
皮膚及び口腔粘膜上皮細胞













皮 膚 細 胞
口腔粘膜上皮細胞
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次第に 明確に な りつ つ あ る.Jostは 家 兎 の子 宮 内 胎
児に於 て,睾 丸 が組 織 学的 に 認 め られ 得 る が性 器 が未
だ発達 しな い時 期に,少 しず つ 時期 を 移 しな が ら,去
勢 してか ら再 び 子宮 内 に入 れ て お き,出 生直 前 に 検 べ
て見 て,次 の興 味 あ る事実 を 知 つ た.雌 胎 児 では性 器
の発 育が,MUIler氏管系 の臓 器 が 小 さい 以外 に は 異
常 な く進行 してい る.こ れ に 反 して早 期 に 去 勢 され た
雄胎 児では雌 性 器 が発 達 して い る.ま た1日 間 隔 で 去
勢 してみ る と,睾 丸 が雄 と して の発 育 に必 要 な こ と,
また睾丸 の作 用す る時期 は 極 めて 短 期 間で あ る ことが
判 明 した.明 かに この時 期 に性 器 の発 達 方 向 は決 定 す
るもので,こ の時 期 後 に去 勢 して も男子 性 器 の発 育 に
は影 響はな い ので あ る.同 様 の事 実 がRaynaudand
Frilley(1947)が廿 日鼠 で,WellsandFralick(19
51)が鼠 で,WolffandWolff(1951)が鶏 で証 明
され た.こ れ 等 の実 験 成績 は 胎児 の性 器は 胎 児 の睾 丸
(多分男性 ホル モ ソ)の 影 響 がな け れ ば女 性 の方 向に
分化す る傾 向のあ る ことを 示す もの で あ る.
更 に性器 の 発達 に実 際 に ホル モ ンの影 響 の あ る こ と
が,次 の様 に 直接 に証 明 され た 。JostandBozic
(1950)及びWolffandHaffen(1952)はオル フ氏
管 と ミユ ラ ー氏管 を ホル モ ソのな い 試験 管 内 で培 養 し
てみ る と,オ ル フ氏 管 は萎 縮す るが,ミ ー ラ ー氏 管 は
発育を 続け る もの で あ る こ とを知 つ た.Bronski
(1950)はモル モ ツ トの雄 及び 雌 胎児 か ら得 た ミユ ラ ー
氏管 を成熟 或 は卵 巣 を 除去 した雌 モル モ ッ トの眼 前 房
に入れ てお くと,発 育 が 続 く事 を確 め た.ま たJost
は家 兎胎児 で 一側 性 去 勢に よ り,一 側 性 男性 化 を作 り
得て,睾 丸 の 作用 は 局 所的 で あ り一 側 性 で あ る と言 う
示唆を 得 てい る.
MoOre(1947)はフ クロネ ズ ミの 胎児 につ いて の実
験で,性 器 の発 育 に ホル モ ンの 確実 な 影 響 を確 め 得 な
かつ たが,Burns(1950)はフ ク ロネズ ミの雄 胎 児 に
於て,Estradioldipropionateの投与 に よ りOvo-
testisの発 生す る事 実 を認 め て い る 。
以上 の種 々の実 験 成 績 は,Turner'sSyndromeが
発 生学 的に は 胎児 の 性腺 発 達初 期 の性 腺,特 に睾 丸 の
異 常 に よ り発 生 したChromosomalintersexであ る
ことを示唆す るも ので あ る.
(7}Turner'sSyndroneとAgonadism(Overzier)
との差 異 及 び 自験 例 の検 討,
Turner'sSyndromeの本 態 は性 腺 の 発育 異 常
(Dysgenesis)であつ て,性 腺 は 痕 跡的 で も存 在 す
べ きもの であ る.こ れ と厳 格 に 区 別 す べ きも の と し
て,最 近Philipp及びOverzierが提 唱 して い る も
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(一)尿 中FSM量 の 増加,
3)OverzierundLindenの2例:12才及 び15才
の姉 妹,両 者 ともに 分 界線 の頭 側 に,両 側 共 に長 さ
20cm,太さ3mmの 小 結節 が あ るば か りで あつ た.
これ は 胎 生期 卵 管 及び 副 卵巣 の 小 片で あ つ て,子 宮 も
卵巣 もな い 外 陰部 に は,た だ夫 々2cm及 び1.5cm
の陰 茎様 突 起 が あ るばか りで,陰 嚢 もな い 性 染 色 質
値 は 共 に(一)性 器 以 外 の奇 形 を合 併 して いな い
以 上 の4症 例 を見 て,大 体 共 通 して い る処 を 拾 い上
げて 見 ると,1)卵 巣 は勿 論,子 宮 並 び に卵 管 を も 欠
如 す る,2)外 陰 部 は尿 道 が 開 口して い るだ け で,性
的 装飾 が 殆 ん ど全 くな い.3)Turner':Syndrome
と異 り,そ のTriasを は じめ性 器 外 の奇 形 を合 併 し
な い.及 び4)遺 伝的 に は 男性 であ る諸 点 で あ る.そ
こで私 の2例 を 考 えて 見 ると,全 く偶 然 で あ ろ うが,
2例 と もに,Turner'gSyndromeでは な く,こ の
稀 有 とされ て い るAgonadismに相当 す るも の の様 で
あ る.そ の拠 点 は 次 の諸 点 であ る.
1)2例 と もに卵 巣,正 常 卵 管 及 び子 宮 を欠 如 して
い る.膣 に相 当 す る膣 洞 が尿 道 内 に開 口 して い るが,
外 陰 部は 外尿 道 口が 棒 状 に約1.5cm突 出 してい るだ
け で,陰 核,陰 唇,膣 口及 び陰 嚢 等,す べ て の性 器 的
装飾 物 を 欠如 して い る.
2)両 側 と もにTurner'sSyndromeのTriasを
は じめ 奇形 を 合 併 して い ない
3)両 側 とも に性 染 色 質値 は(一)で あ り,尿 中 の
FSH値 は上 昇 してい る.
最 後 に私 の感 ず る事 で あ るが,Agonadismと言 う
もの は,Philipp及びOverzierの言 う如 く,稀 有 な
もの では な い と言 う感 じで あ る.現 にSchoen,King,
BaritellandKnigge(1955)が男性 仮 性 半陰 陽 の1
例 と して 報 告 して い る11才の女 子 の'1例は,性 器 欠 如
の程 度 が全 く私 の症 例 と類 似 の も ので,Agonadism
に入 れ て もよ い1例 の様 で あ る.た だ性 器 外奇 形 を 併
発 して い る 点で 難 が あ る.又 金 井 氏(1958)の1例 も




は,男 子 思春 期 に始 り,女 性 型乳 房,小 睾 丸,組 織学
的 に 精 子形 成 不全,精 細管 の硝子 化,線 維 化 及び
Leydig細胞 の機 能 降 下 ・ 尿 中 ゴナ ドVPピ ン の増量
及び17KS量 の減 少 を主 徴 候 とす る一種 の症 候 群 を発
表 した,次 い で1945年にHellerandNelsonが女性
型乳 房は 必 ず しも必発 の症状 では な いな どの再 検 討を
加 え てか ら,こ の 症候 群 は一 般 にKlinefelter'sSyn一
dromeと呼 称 され るに 至 つ た.そ の後1956年になっ
て,Nelson,GrumbachetaLなどの 人 々に よ り,
本 症 に も性 染色 質値 の検 討が 施行 され た 結果,そ の大
部 分 の もの が女 性 型 で あ る こ とが 判明 して,本 症 が一・
種 のChromosomalintersexであ り,又Sexre-
versalの1つであ る ことが 明か となつ て来 た.
またKlinefeltereta1.の記 載 した症 候群 は,睾
丸 の 発育 異 常 を 主 徴 候 とは す るが.陰 茎 の発育 及び発
毛 な どには 左 程 の 支障 が な い も ので あ るが,最 近に な
つ て 男子 不妊 症 患 者 及 び陰 茎 の 発 育不全 を伴 う男子 類
宣 官 症 の 中 に も本 症 に該 当 す るも のが 相 当数 に ある事
が 判 つ て来 た.'従つ て今 日で はKlinefelter'sSyn-
dromeと言 う名 前でKlinefelteretal.が始め て記
載 した 症候 群 よ りも一 層広 範 囲の 症候 群 が取 扱わ れ る
様 に な つて い る.そ の最 も大 切な 点 は,睾 丸に 於け る
精 細管 の発 育 異 常 に よる精 子形 成 不全,Leydig細胞
の 増殖,及 び性 染 色 質 値 の 女性 で あ る諸 点 で,一 種 の







な ど色 々の 名前 が あ るが.私 はKlinefeltec'sSyn-
dromeと言 う始 め か らの名 称 です べ て を 包 含す るか
,或 は そ の特 異 な睾 丸 組 織像 か らSeminiferoustu-
buledysgenesisと呼 ぶ の が よ い様 に考 えて い る.
本症 は,よ く検ぺ れ ば 一般 男子 の うちに も発 見 され
る可能 性 が あ るも ので,今 日では 決 して稀 な 異常 では
な い.現 に 欧米 では 既 に多 数 の報 告 が あ るが.我 国で
は西 村 の1例,松 浦 そ の 他 の1例,及 び高 木 そ の他 の
1例計3例 にす ぎな い 私 は広 義 のKlinefelter's
Syndromeにあ た る4例 を経 験 した J■
(1)自家経 験例
症 例11.16才.生来 尿道 下裂 あ り,約1年 前 よ り女
性型 乳 房 を 生 じ て来 た の で来 院 した.外 陰 部 は尿道 下
裂 以外 は,陰 茎,陰 糞 及 び睾 丸 並 び に陰 毛 の 発生 は正
常 で あつ た(第26図)即 ち尿 道 下裂 と女 性 型乳 房が
あ る 以外 は,外 観 上 全 く正 常 の男 子 で あつ た.
この性 染 色 質値 は,表 皮 細 胞 では51%,口 腔 粘 膜上
皮細 胞 で は53%,尿 道 粘 膜上 皮 細 胞 で は56%で,即 ち
(+)で あ り,又 中性 多 核 白血 球160ケ中 にDr皿ls-
tickを6ケ認 めた.
主 な 内分泌 検 査 の結 果は,尿 中17KSが1日 量7～
18mg,Totalest・ogen1日量57.9γで,尿 中 ゴナ ド
児玉一Intersexに関する研究(第2報)
トロ ピンは64マウス子 宮 単位 で あ つ た.又 基 礎 代謝 率
は+15%であつ た.
この睾丸 組織 像 は,造 精 機能 の全 くみ られ な い精 細
管 とt,基底 膜 の肥 厚 ・硝 子化 及 びLeydig細胞 の集 団
がみ られ,典 型 的 なKlinefelter'sSyndromeの睾
丸組織 像を 示 した(第27図)
症例12.28才.外陰 部 は,陰 茎 は 小 さ く,且 つ 睾 丸
の発育 及び 陰毛 の発 生 も悪 く,一 見 して類 宣 官 症 様 で
あ る.
この性 染 色質 値 は,表 皮 細 胞 では52%,口 腔 粘 膜上
皮細胞 では45%,尿 道粘 膜 上 皮細 胞 で は43%で,即 ち
(+)で あ り,又 中性多 核 白血 球475ケ 中にDrum-
stickを6ケ認 めた.
主 な 内分泌 検 査 の結 果は,尿 中17KSが1日 量7.7
rng,Totalest・ogen1日量12.5γで,尿 中 ゴナ ド ト
ロ ピンは48マウス子 宮単 位 であ つ た.又 基 礎 代謝 率 は
一15%であつ た .
この睾丸 組織 像 は,精 細 管が 荒 廃 し,造 精 機転 はみ
られず 且つLeydig細胞 の増殖 が み られ る(第28図).
即 ちKlinefelter'sSyndromeの中 で,Barrの
Dysgenesisoftheseminiferoustubuleswith
femalenucleiに入 るべ きも ので あ ると 考 え られ
る.
症 例13.28才.14.5才頃 よ り外 性 器 の 発育 の 悪 い
事 に気付 い た.陰 茎は やや 小 さ く,陰 嚢 及 び睾 丸 の発
育 は悪 い.そ して全 身 的 な第2次 性 徴 の発 達 は 遅 れ て
お り,一 見 して 類宣 官 症 の様 で あ る.
この性 染 色 質値 は,表 皮 細 胞で は62%,口 腔 粘膜 上
皮細胞 では61%,尿 道粘 膜 上 皮細 胞 では58%で,即 ち
(+)で あ り,又 中性 多 核 白血 球480ケ中にDrums-
tickを6ケ認 め た.
主な 内分 泌検 査 の 結果 は,尿 中17KSが1日 量5.7
mgで,尿 中 ゴナ ド トロ ピンは48マウス 子 宮単 位 で あ
つ た.又 基礎 代 謝 率 は±0%で あつ た.
この睾 丸組 織 像 は,造 精機 転 の 見 られ な い精 細 管 の
硝子 化 と,Leydig細胞 の増 殖 が 見 られ る.即 ち 所謂
Malehypogonadismの中 Sexreversalの1型
で,こ の様 な 症例 もKlinefelter'sSyndromeに入
る もの と考 え る.
症例14.17才.14才頃 よ り四肢 過 長 と な り,陰 毛 及
び腋 毛 の発 生 はな く,陰 茎,陰 嚢 及 び 睾丸 の 発育 が 悪
く,顔 貌 も小 児 様 で一 見 して典 型 的 な 類宣 官 症 を思 は
しめ る.
この性 染 色 質値 は,表 皮 細 胞で は61%,口 腔粘 膜 上
皮細胞 で は5806,尿道粘 膜 上 皮細 胞 で は48%で,即 ち
(+)であ り,又 中性 多核 白血 球562ケ中にDrumstick
535
を6ケ 認 め た.
主 な 内分泌 検 査の 結 果は,尿 中17KSが1日 量1.0
1ng,尿中Totalestrogen1日量1.0γで,尿 中 ゴ
ナ ド トロ ピソは18マウス 子宮 単 位 で あつ た.又 基 礎 代
謝 率 は+1%で あつ た.
この睾 丸組 織 像 は,造 精機 能 のな い精 細 管 の硝 子 化
と,Leydig細胞 の集 団 が 見 られ,本 例 も,症 例13と
同 様 にMalehypogonadismの中 のSexreversal
で あ るKlinefelter'sSyndromeと考 え られ る症 例
で あつ た.
② 頻 度
Klinefelter'sSyndromeと称 され る症 候 群 の範 囲
が,男 子 不妊 症 及 び男 子 類宙 官 症 の うちの一 部 の もの
に まで広 げ られ るに従 つ て,本 症 は 決 して 少 な い もの
では な い ことが 判つ て 来 た.Stewart,Ferguson-
Smith,LennoxandMack(1958)は本症 の頻 度 を
男子1万 人 に1人 の割 合で あ る と したが,Praderet
al.(1958)は1,000人に1人 の割合 で あ る と して い
る.Pradereta1.は男 子精 神 薄 弱 者 の336名に つ い
て の調査 の結果,性 染 色 質値 の 女性 型 の 本症 の8名 を
発 見 した のに対 して,正常 男 子390名に つ いて は1名 も
本 症 を発 見 し得 なか つ た.即 ち,Klinefelter'sSyn-
dromeは正 常 男子 に は非 常 に 少 な いが,精 神薄 弱 者
で は42人に1人 の割 合 で存 在す る こ と,及 び平 均 して
見 ると,大 体男 子1,000人に1人 の割 合 に 本症 が 存 在
す る ことが 判 明 した,一 般 にKlinefelter'sSyndro-
meの 患者 は 知脳 程 度 が低 い もので(Ferguson-Smith
1958),Pasgualimi,VidalandBur(1957)が31人
の本 症 患者 につ い て検 べ た処で は,そ の平 均 の1.Q.
は82に過 ぎな か つ た.な お 私が 精 神薄 弱 児 につ い て の
調 査 の 結果,今 の 処本症 を発 見 してい な い.
(3)Klinefelter'sSyndromeと性 染 色 質値 と
の関 係
Khnefelter'sSyndromeの症 例 につ いて性 染 色質
値 の検 索 が 行わ れ る様 にな つ て 見 る と,そ の大 部 分 の
もの が,男 性 と して の生 活 に も拘 らず,性 染 色 体的 に
は女 性 で あ る こ とが判 明 した.即 ち,Nelson(1956)
は 総 数62例の本 症 患 者 の うちで49例,即 ち77.896が性
染 色 質値(+)で あ る こ とを発 表 して い るが,私 の調
査 し得 た 総 文献 例 の232例に就 て見 ると,第12表 の如
く,176例,即 ち75.9%の 多数 が 矢 張 り(+)で あ
る.ま たSiebenmann及びHo】ubeta1;NQelle
な どはLeydig細胞 に つ い て も性 染 色 質値 を測 定 して
い るが,表 皮並 び に 粘膜 上 皮 細胞 のそ れ と全 く一致 す
る もの で あ る こ とを認 め て い る.
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第12表Klinefelter'sSyndromeに於 け る性 染 色質 値



































































































































要す るに,典 型 的 のKlinefelter'RSyndromeと
言 うも のは,性 染 色 質 値が(+)で あ り,一 種 の
Chromosomalintersexであ る ことは 今 日で は疑 う
余地 の ない 処 で あ るが.約30%に 性 染 色 質値(一)の
症 例 もあ る訳で,菰 に新 し くこ の両 者 を如 何 に 取扱 う
か と云 う問 題が 生 じ て 来 た.Nelsonは 性 染 色 質値
(+)の も のを,真 性Klinefelter'sSyndromeと
し,そ の(一)の も のを仮 性Klinefelter'sSyndrome
と した.ま た彼 は 前 老が 先 天性 の もの で あ るの に対 し
て,後 者 は 後天 的 の 一種 の睾 丸萎 縮 と考 えた.こ の考
え方 は 一般 の支 持 を得 てい た ので あ るが,最 近 にな つ
てStewartetal.(1958)及びBriggs,Epsteinand
Kupperman(1g58)などは,性 染 色質 値(一)の も
の も(+)の も の と同様 に,先 天的 の もので あ る と し
て,Nelsonの考 え に反 対 して い る,
㈲ 睾 丸 の組 織 像
Klinefelter'sSyndromeの睾 丸 の所 見 は,そ の 診
断上 大 切 な 手 掛 りとな る も ので,睾 丸 のや や 小 さい
事,組 織学 的 に 精 細 管 の硬 化 及 びLeydig細胞 の増殖
がそ の 特 徴 と され て い る.ま た これ らの変化 が.一 般
に性 染 色 質 値(一)の もの では 比 較 的 軽度 で あ るのに 対
して,性 染 色 質値(+)の も ので は 高 度で あ る ことは,
Nelsonをは じめ,Ferguson-Smithetal.(1957),
Barr(1957、.AugustjneandJaworski(1958)な
どの人 々が一 様 に 認 めて い る処 で あ る.性 染 色質 値
(一)の もの では,精 細管 上 皮 の硝 子 化 変性 な ども見








胞 も血 管 周 囲に 群 を な して 増殖 して 丁 度腺 腫 の 様 にな
つ て お り(delaBalzeeta1.1952),また そ の空 胞
化 な どの変 性 も認 め られ る.睾 丸 の 組 織 像 を も 加 え
て,AugustineandJaworskiは所 謂 真性 のKline-
felter'sSyndromeと仮 性 の も の との鑑 別 点 と して,
次 の諸 点 を 挙 げて い る(第13表)
第13表 真性 及 び仮 性Klinefelter'sSyndromeの鑑 別 点(AugustineandJaworskiによ る)
遺 伝 因 子 に よ る 性
真性Kiinefelter,eSyndrome
障 害 の 発 生 時 期






生 化 学 的 所 見















Klinefelterの発 表 した症 候 群は 思春 期 に 顕著 に な
るものであ り,睾 丸 の異 常 も矢 張 り思春 期 に現 れ る も
ので ある関 係上,Klinefelter'sSyndromeは成 人 の
異常 とされ て い た.し か るに,性 染 色質 値 の検 索 以
来,幼 児で 性 染 色 質値(+)の もの が発 見 し得 られ る
様に な り,今 日で は 小児 のKlinefelter'sSyndrome
も報 告 され る様に な つ て来 た.BungeandBrad-
bury(1957),Barr(1957),Briggseta1.(1958、,
SiebenmannundPrader(1958、な どの 報告 例 が
それで あ る.そ して 今 日で は,本 症 は ただ 思 春期 に 症
候 が著 明に な るだ けで あつ て,そ の 根 本を なすSemi-
niferoustubuledysgenesisは先 天 的 異 常 に基 因 し




また興 味 あ る こ とには,未 成年 者 の症 例 に 於け る睾
丸 の組織 像 は,成 人 の ものほ ど強 い精 細 管 の硬 化 は な
く,精 子 形成 像 も見 られ る ことがSiebenmannund
Praderなどで証 明 され て い る.こ の事 実 は 睾 丸 の変
化 の遠 因 は先 天 的 で はあ るが,そ の高 度 の 変化 は 色 々
の ホル モ ンの 影響 で 思春 期に なつ て 現 はれ る もので あ
る こ とを示 唆 して い る.
{6)Klinefelter'sSyndromeと男 子不 妊 症 及 び類
宣 官 症 と の関 係
最 近 の研 究で,男 子 不 妊 症 の病 因 と して,Kline-
felter'sSyndromeは重要 な 位置 を 占 め る事 が判 明
しつ つ あ る.そ の方 面 の 代表 的 の研 究 が グ ラス ゴー の
MaleInfertilityClinicから発 表 され てい るFer-
guson・Smith,Lennox,MackandStewart(1957)
の報 告 で あ る.彼 等 は1955～1956の1年間 に 訪れ た
831人の男 子 不妊 症 患 者に つ い て調 査 してい るが,そ
の うちで 精 液 検 査 を した も のに つ いて 調 べ て,次 の事
実 が判 明 した.男 子 の 比較 的 不妊 症(Subinfertility)
の8.5%及 び無 精子 症 或 はそ れ に 近 い高 度 の変 化 の あ
つ た もの の3%は,Klinefelter'sSyndromeにょっ
た もの で あつ た.ま たKlinefelter'sSyndromeの
症 例 の40%並び に比 較 的 不妊 症 の3%の ものは,性 染
色 質測 定 に よ り,遺 伝 因 子的 に は 女性 型 で あつ た の で
あ る.
私 は教 室 を 訪れ た12例の男 子 不 妊症 患 老 につ いて,
精 液 検 査,畢 丸 の 大 ぎ さ,陰 茎 の 大 き さ,性 染 色質 値
及 び睾 丸 の組 織 像 な どを調 査 した.そ の 結果 は,第14
表 の如 くで あ る.す べ て 性 染 色 質値 は(一)で あっ た
が,睾 丸 組 織像 だ けが,第1及 び第2の2症 例に 於 て









































































































一 部 肥 厚
!一 部 肥 厚
　
!一 部 肥 厚
匝 厚
一 部 肥 厚








一 部 増 殖
一 部 増 殖
変 化 な し
不 明







変 化 な し
変 化 な し














のみ 精細 管 硬化 像 及 び 間 質細胞 の増 殖 な どの点 か ら,
本 症 の疑 い の あ る もので あ つ た.即 ち,私 の少 数 例に
就 て の経 験 では,男 子不 妊 症患 者 で 性 染 色 質値(+)
の症 例は 見 当 らな か つ たが,性 染 色 質 値(一)の
Klinefelter'sSyndromeの傾 向 の もの は2例 を発 見
し得 た ので あ る.
類宙 官 症 またはMalehypogonadlsmの著 明 な
Klinefelter'sSyndromeの症 例 があ る ことは,
Jacksoneta1.;Briggsetal.;BungeandBrad-
bury;Holubeta1.などの記 載 が 示す 如 くで あ る
が.こ の 両 者の 関 係 を検 討 した も のに,次 の2つ の報
告 が あ る.
Riis,JohnsenandMosbech(1957)はMale
hypogonadismの28例に就 て性 染 色 質値 を測定 して
6例に性 染 色質 値(+)の もの,即 ち,真 性Kline-
felter'sSyndromeに入 るべ き もの を発 見 して,
Malehypogonadismのうち にはKlinefelter's
Syndromeの範 疇 に 入 る も のが あ る ことを 指摘 した.
RabochはJirasekと共 に167例の性 器 発 育不 全 患
者 の 口腔 粘 膜 上 皮 につ い て性 染 色 質 値 の測 定 を して い
て,畢 丸 の小 さい も のに のみ 性 染 色 質値 の(十)の も
のが 存在 す る ことに 気 付 い て,小 睾 丸 を 有す る44人に
就 てパ イ オ プシ ーを は じめ 詳 細 な検 査 を 反覆 して,次
の興 味 あ る事 実 を知 つ た.44例に就 て 再検 査 の 結 果,
そ の うち の31例に 於 て性 染 色 質値 は(+)で あ り,そ
の うち の11例に於 て 畢 丸 の 組 織像 か らKliiefelter's
Syndromeに相 当す る変 化 を発 見 した.残 りの13例
は性 染 色 質値 が(一)で あ り,低 ゴナ ド トロ ピン性 類宙
官症 で あ つた.即 ち,小 睾 丸 のMalehypogonadisrn
には 性 染 色質 値 の(+)の 第1群 と,そ の(一)の 第
2群 とが あ り,第1群 はKlinefeler'sSyndromeに
相 当す るChromosomalintssexであ る訳 で あ る.
この両 者 につ いて種 々の方 面 か ら調 査 した結 果 では,
第15表に 示す 如 く,両 者 の間 に あ る程 度 の相 異 があ る
もの で あ る.そ の主 な 点 は,第1群 で は,過 ゴナ ド ト
ロ ピン性症 候 で,小 睾 丸 で あ るが,陰 茎 の発 育 は大体
正常 に 近 く,髪 もあ り,性 染 色 質値 は(+)で あ るの
1・e対して,第2群 で は,低 ゴナ ド トt-・ピン性類 宙官症
で,睾 丸 の発 育 不全 は著 明 で,陰 茎 も小 さ く,毛 髪 の
発 育 が悪 く,性 染 色 質値 は(一)であ る.要 す るに一 見
正常 に近 い 方 のMalehypogonadismの方 にChrr
mosomalintersexがあ る と言 う結論 で あ る.
私 は8例 のMalehypogonadismの症 例 に就 て検
査 した 結果,次 の成 績 を 得 た.性 染 色質 値 は2例 で
(+)で あ り,他 の6例 で(一)で あっ た.尿 中 ゴナ
ド トロ ピン量 は性 染 色 質(+)の2例 及 び そ の(一)
の6例 の うち の2例 に於 て増 量 して い た が.残 りの性
染 色 質値(一)の4例 で は低 か つた.睾 丸 の組 織像 か
らも性 染 色 質値(+)の2例 で はKlinefelter'sSyn-
dromeに相 当す る所 見が 得 られ た.要 す るに私 の調






















身 長1 しぽ しば長身
体 剣 韓 著し 軽 量
騨 の長司 正常の最短小値
尺骨 の長 さ1正 常 時に長い
両肩峰間距劇 正常の最小値
両転子間路副 正 常1幅 の広噌 部
睾 丸 の 長 酬1～ ・.・・m 1～2cm
陰茎 の長 訓 平均 ・.・m 正常より小
女性 型乳 房Il1/31例 7/13例






鮮 識 軒 で1警て'・5cc以
査 したMalehypogonadismの8例の 中にKline-
felter'sSyndrome(症例14及び15)に相 当す るChro-
mosomalintersexを2例に 発 見 し得 た も ので,
Rabochの成績 を 裏書 き し得た.
(7)KlinefelteガsSyndromeの病 因
Klinefelter'sSyndromeの病 因 は,大 体 遺伝 因子
的欠 陥に あ ると言 う点 だけ で は,Reifenstein;Snif-
feneta1.;delaBalzeeta1.;SohvalandSoffer
;Grumbacheta1.;Riiseta1.;Stewartetal.
な ど大 部 分 の人 々 の意 見 の 一 致 を 見 てい る処 で あ る
が,そ れ よ り一歩 進 んだ具 体 的 の詳 細に 関 して は全 く
不 明であ る.な おplunkettandBarr(1956)は,
本症に於 け る性 染 色 体をXX或 はXXYと 言 う異 常
型 と考 え てい る.遺 伝的 因 子 を考 え しめ る手 掛 りと し
て,本 症 は しば しば 家族 的 に 発生 す る こと,及 び種 々
の性 器外 異 常 を 伴 う 場 合 が あ る こ とが 挙 げ られ て い
る.





の報 告 が あ る.Reifensteinの報 告 は家 族 の2代 に亘
る10人の 男子 の うち9例 に この異 常 を証 明 した も ので
あ り,Bass6eの報 告 は 兄弟 の一 方がKlinefeiter's
Syndromeであ り,他 方 がTurner'sSyndromeで
あつ た もの であ り,Holubeta1.は1卵性 双 生 児 の
症例 で あ る.
今一 つ の 遺伝 的 関係 の異 常 と して は,精 神 薄 弱
(Pasqualinieta】.;Ferguson-Smithなど)及 び
筋 緊張 性 異栄 養 症(Nadlereta1.;Grumbachet
al.;Siebenmann)などの合 併が 報 告 され て い る.
本症 に 於 け る胎 生 期 の性 器発 育 異常 に 関 して,Barr
は 次 の如 く説 明 して い る.
1)真 性Klinefelter'sSyndrome=XX染色体 を
有す る胎 児 に於 て卵巣 の分 化 は遺 伝 因子 の影 響 に よ り
妊 娠3カ 月の始 め に 開始 す る.卵 巣 皮 質 は主 と して胚
種 上 皮 の 内方 え の発 育 に よ り発達 す るが,男 子 に 於て
そ こか ら精 細管 が 発 達す る処 の髄 質部 の 原始 素 は 次第
に 萎縮 す る(第29図,A,B及 びC)し か るに
Seminiferoustubu】edysgenesisで性 染 色 体 が(+)
の胎児 に 於 て は,何 等 か の作 用が こ の皮 質 の発 育 を完
全 に阻 止 す る と共 に髄 質 部 の 原始 素 か ら異 常 精 細 管 え
の発 育 を喚 起す る.同 時 にLeydig細胞が 自由 に発 達
し,あ た か も正常 睾 丸 に 於 け る と同様 に 胎生 期 を 通 じ
て 作 用す る,(第29図A及 びF).そ して このLeydig
細 胞 の作 用 が胎 児 の女性 化 せ ん とす る傾 向に 打 ち 勝つ
て,内 及 び 外性 器 の発 育 を男 性 方 向に 向 け る,そ の結
果,性 染 色 質値(+)で あ るに拘 らず,男 性 と して生
活 して い る真性Klinefelter'sSyndrome力溌 生す
るので あ る.そ して そ の睾 丸 らしい 組 織 は正 常 睾 丸 と
は 異 る も ので,BungeandBradburyの症 例 に 於け
る様 に,精 細 管腔 内に 卵 と考 え られ るIntratubular
bodyの発 見 され る事 が あ る.
2)仮 性Klinefelter'sSyndrome:睾丸 の 正 常 分
化 は妊 娠2ヵ 月 目の後 半 に始 ま る.胚 種 上 皮 は性 腺 の
塊 か ら遊 離 し,原 始 素 は 次 第 に精 細 管 に発 育す る(第
29図,A,D及 びE).こ れ が 上 の 方に 異 常 に進 行 した
性 染 色 質値(一)の 患 者 の性 腺 の 構造 は,性 染 色質 値
(+)で 卵 巣 を持 つ べ き筈 で あ つ た 前 者 の 場 合 よ り
も,正 常 に近 い もの で あ る.即 ち,そ の性 腺 異 常は こ
の性腺 発 達 の 初期 よ りも後れ て起 るも ので あ る.
3.Testicularfeminization
本 症 は,男 性 仮性 半 陰 陽 の 中で の最 も完 全 な 型 で あ
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つ て,一 見 正 常 の女 性 と何 等 変 らな い外 観 を 有 して お
りな が ら,卵 巣 の 代 りに 停 留睾 丸 の状 態 にあ る場 合 で
あ る.
この様 な場 合 は,1817年にSteglehnerによつ て は
じめ て報 告 され た もの で,1953年にMorrisがTesti-
cularfeminizationと命 名 し,男 性仮 性 半 陰 陽 の う
ち の特 殊 の 型 と した.そ してMorrisは1957年まで
に そ の100例を集 め て い るが,我 が 国で は 未 だ1例 も
正 式 に報 告 され て い な い 私 の経 験 した 男性 仮性 半 陰
陽 の1例 は 泌 尿性 器 洞 が あ るが.陰 唇 部 に あつ た性 腺
が 全 く正 常 睾丸 で あ つた ので,こ の型 に 入れ た も ので
あ る。
(1)自家 経験 例
症例15.2才.生 下時 は 女児 と して 何等 不審 を もた
な か つた が,2ヵ 月の時 ヘ ル ニヤ と思 つ て某 医 に 診断
を うけ た所,外 陰 部 の奇 型 を指 摘 され,そ の後 は 男児
と して育 つ て来 た が.性 の 決定 を 希 望 して来 院 した.
外 陰 部 は 略 々正 常 と思 はれ る陰核 が あ り,そ の 両側
の陰 唇 に あた る部 分 はや や 膨 隆 し,中 に 小指 頭 大 の性
腺 が あ る.膣 に あ た る 位 置 に泌 尿 性 器洞 が 開 い て い
る.全 身 的 には 男 児 と も女 児 と も云 い 難 い(第30及 び
31図)
この性 染色 質 値 は,表 皮細胞 では2%,口 腔 粘膜 上
皮 細胞 で は2%,尿 道粘 膜 上 皮細 胞 で は1%で,即 ち
(一)であ り,又 中 性多 核 白血 球 中500ケ中 にDrums-
tickを1ケも認 め なか つ た.
主 な 内 分泌 検 査 で は,尿 中17KSが1日 量1mg,
Totalestrogen1日量16.47であつ た.
以 上 の如 ぎ外 陰 部並 び に性 染 色 質値 の結 果 か ら,男
性 仮 性半 陰 陽 の 一種 であ ると考 え られた が,男 性 と し
て の外陰 部を 作 る事 は 困 難 なた め,両 側 の性腺 を 別 除
し,女 性 と して の整 形術 を行 つ た.性 腺 は組 織 学 的 に
睾 丸 で あつ た が,殆 ん ど女性 に 近 い外 陰 部 を呈 して い
た た め,第2次 性 微 が 未 だ現 は れ て いな い 幼児 で は あ
るが.男 性 仮 性半 陰 陽 の特 殊 型 で あ るTesticular
feminizationに入 る症例 で あ る と思 はれ る.
(2;体細 胞 の性 染 色 質値
こ の型 のIntersexの体 細胞 の性染 色質 値 は,Sw-
yer(1955)の2例… … 之 は 男性 仮 性 半陰 陽 と して報
告 され て い るが.Testicularfemimizationに入 る
もの と考 え られ る… … も含 めた39例に 就 て見 る と,第
16表に示 す 如 く,凡 て(一)で あ る.即 ち本 症 は 男性
と考 え られ る一種 のSexreversa1であ つ て,Chro-
mosomalintersexの1つで あ る.こ の両 者 の鑑 別
に つ い ては,Prader(1957)が詳 述 してい るが,何
れ に して も,本 症 は性 腺 が 精細 管 を 主体 と して い る関
第16表Testicularfeminizationの性 染色 質値


































E.Intersexと近 い関 係に あ る疾 患
我 々 はIntersexの疑 い の あ る性 器発 育 異常 患者 を
取扱 う場 合 に,Intersexをこれ と近 い関 係 のあ る色
々 の疾 患 か ら区別 しな けれ ぽ な らな い.従 つ てlnter-
sexを正確 に 診 断す るに は,Intersexに就 ての広 い
知 識 を 有す る と共 に,そ れ に類 似 の 異常 に も精 通 して
いな け れ ぽ な らない.私 は 以 上 述 べ たIntersexの症
例 を 見 出す 間 に,数 例 のIntersexに近 い症 例を も取
扱 つ た.こ こに そ の症 例 を も 併せ て記 載 す る.
1.Stein-Leventhal'sSyndrome
本 症 は1935年にSteinandLeventha1によつて始
め て 記載 され た 疾患 で,両 側性 多 糞性 卵 巣 を有 し,且
つ 月経 異 常,剛 毛多 発 症 及 び 男性化 症 等 の臨 床 症状 を
呈 す る症 候 群 で あ る.こ の本 態 は不 明で あ るが.最 近
で は 黄体 刺 戟 ホル モ ン の異常 に あ りとされ(Ellett
andBarnes1957,及びKeetelandBradbury
1957),その 慢性 の剰 戟 に よ る(Leventhal1958)と
想 像 され て い る.そ れ 故 に先 天 的 なSexreversa1
で あ るIntersexとは 本 質 的 に異 つ て い るが,男 性化
現 象 が 著 明な 場 合 は,Intersexと鑑 別の困 難 な事が
あ る.故 に 副 腎 の腫 瘍 や 増生 症 と共 に,本 症 もPost-
natalSexreversa1の代表 的 疾 患 に され て い る
(Wllkins1950).私の2例 は,膣 欠 損 症 と云 う外陰
部 の崎 型 を 伴つ てい た た め,IIltersexに類 似 した疾
患 と して こ こに記 した 次 第で あ る.な お 本症 は外 国 に
於 ては 極 め て多 数 報 告 され て い るが.我 が 国に 於て は
関 心 が 極 め て薄 く,僅 か に 渡 辺,石 原,川 島,鈴 木 ・
広 川,森 ・外 西,山 口 ・山 田 ・大屋 及 び 私 の2例 を み
るに す ぎな い
自家 経 験 例
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症例16.22才.女性 と して 育つ て来 た が,月 経 の出
現 をみな いた めに来 院 した,外 陰 部 には 膣 が 見 られ な
いが,そ れ 以外 は 正常 の外観 を呈 してい る.乳 房 の発
育や,顔 貌 等 は全 く正 常 の女 性 と変 りが な い.
この性染 色 質値 は,表 皮 細胞 で は53%,口 腔粘 膜 上
皮細胞 で は56%,尿道 粘 膜上 皮細 胞 では62%で,即 ち
(+)であ り,又 中性 多核 白血球358ケ中 にDrums-
tickを6ケ認 め た.
主 な 内分泌検 査 の 結果 は,尿 中17KSが1日 量5.O
mg,Totalestrogel1が1日量11.5γで,黄 体 ホル モ
ンは1日 量0.1mg以 下 で あ り,尿 中 ゴナ ド トロ ピン
12マウス子 宮単 位 で あつ た.
以上 の結果 か らGonada!dysgenesisの疑 い もあ
つ て試験 的開 腹術 を行 つ た 所,両 側 の卵 巣 は 多藝 卵 巣
で(第32図),子 宮 は双 角 子 宮で あ つ た.そ こで卵 巣
の喫状 切 除 をす る と共 に,腹 を作 つ た.
症 例17.22才.本例 も 症 例16と全 く同 じ 症状 で あ
る.即 ち,膣 欠損 以 外 は女 性 と何 等 変 りが な い.
この性 染 色質値 は,表 皮細 胞 では65%,口 腔 粘 膜上
皮細 胞で は48%,尿 道 粘膜 上 皮細 胞 で は70%で,即 ち
(+)で あ り,又 中 性多 核 白血 球252ケ中 にDrums-
tickを6ケ認 めた.
主 な 内分泌 検 査 の結 果 は,尿 中17KSが1日 量6.7
mg,Totalestrogenが1日量46.8γで,黄 体 ホル モ
ンは1日 量0.1mg以 下 で あ り,尿 中 ゴ ナ ド トロ ピン
は6マ ウス子 宮単 位 で あつ た.
この試 験 的開 腹術 で は,同 様多 嚢 卵 巣 を認 め,そ の
襖状切 除 を行 つ た.
以 上の2例 は,何 れ も術後6カ 月で,未 だ 月経 の 出
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皿 泌尿性 器洞Urogenitalsinus
Intersexに於 て は,外 性 器 と尿 道 との 関 係が 正 常
の男 子 と女 子 との間 の色 々 の段 階 に あ る のが 特 徴 で あ
る.第9図 に示 した のがOverzierの略 図 で,1は 正
常 女 子 の も ので あ り,Vは 正常 男 子 の も ので あ る.皿
,皿 及 びIVがIntersexに見 られ る三段 階 の型 で あつ
て,こ れ らが 所 調泌 尿性 器 洞Urogenitalsinusと総
称 され て い る異 常 で あ る.要 す るに 尿 道 と膣 口に 相 当
す る部 位 が一 緒 に 外 部に 開 口 して い る もの(皿),女
性 型 尿 道 の 内部 に膣 が 開 口す るも の(皿),或 は 男 子
の 尿道 下裂 様 尿 道 の 内部 に 開 口 して い る もの(IV)の
3型 が あ る.こ の意 味で 落 合 金 井 及びEdelhoff
(1953)の主張 す る如 く,尿 道 下裂 はIntersex的の
外 尿 道 口変 化 の第1歩 で も あ る.し か し,尿 道 下 裂 は
何 処 まで も 尿道 のみ の 異常 であ り.泌 尿 性 器洞 はIn-
tersexの重要 な一 所 見 で あ る.こ の意 味 か ら,泌 尿
性 器洞 を正 確 に 診断 す る こ とが 必 要 であ る.皿 型 の も
のは 外陰 部 を 注意 深 く検 査 す れ ば判 定 し得 られ るが,
皿及 びIVの型 の もの は,必 ず尿 道 鏡 検査 或 は尿 道 膀 胱
レ線 撮 影 をす る必 要 が あ る.教 室 では 主 と して 尿 道 レ
線 像 か ら判 定 して い るが.Schumannも 言つ てい る
如 く,こ れ だけ で 簡単 に 開 腹術 前 に そ の診 断 を下 し得
る もので あ る.
私 の経 験 例 の うちで,既 に 各症 例 につ いて述 べ た如
く,真 性 半陰 陽 の3例,男 性仮 性 半 陰陽 の3例,女 性
仮 性 半 陰陽 の1例,Agonadismの2例 及 びTesti-
cularfeminizationの1例,合計10例に 於 て これ を
証 明 し得 た.
Overzierの分 類 に よれ ぽ,す べ て 皿～IV型で あ る
(第34図,A,B,C及 びD).
要 す るに 泌尿 性 器 洞 の存 在 は,そ の個 体 がInter-
sexであ る こと を示 して い る重要 な根 拠 とな り得 るか
ら,尿 道 下 裂 あ る いはMalehypogonadismなどの
場 合 に も,必 ず尿 道 膀 胱 レ線 像 に よ り泌 尿 性器 洞 の有
無 を精 査す る こ とは 大 切 で あ る.し か し,Paguin
eta1.(1957)も言つ てい る如 く,そ の 型 か らのみで
Intersexの種 類 まで も診 断 し得 る もの では な い
子 が 理 論 的に 考 え られ る.
(1)遺伝 因 子 の突 然 変 位 的 異 常
(2)性染 色 体 の異 常 分布 例 え ばXXY或 はXOな ど
で あ る,
(3)外因或 は 遺 伝 因子 に よ る内分 泌 異常
こ の3つ の うち で,内 分 泌 的 異常,即 ち既 に 述ぺ た
如 く,胎 児 の正 常 の 睾 丸 の欠 損 が大 きな影 響 が あ る こ
とは 確認 され てい る事 実 で あ る.こ れ に 反 して 前二 者
に 関 して は,ま だ不 明 の点 が 多 々あ る,
Intersexに於 け る性 染 色 体 の問 題 は,主 として 昆
虫 及び 動 物実 験 の成 績 を 基 礎 として 仮 定 され て い るも
ので あ る.そ してDanonandSachs(1957)は各種
のIntersexに就 て,第17表 の 如 くに 考 えて い る.即
ち,真 性 及 び 一般 の仮 性半 陰 陽,並 びにTurner's
Syndrome及びKlinefelter'sSyndromeは正常 の
性 染 色 体 の個 体 で あ るが.Turner'sSyndromeの
一 部 の もの及 びTesticnlarfeminizationは,XO,
XXYな どの異 常性 染 色体 の個 体 と思は れ る もので あ
る.
第17表 性 染 色 体 に よる人 類Intersexの分 類
(DanonandSachs)
正常性染色体を有するもの
性 転 倒 の 程 度lXYIXX












私 は 既 にIntersexの1つ1つの項 に於 て,そ の発
生過 程 を 説 明 した処 で あ るが.こ こに改 めてInter-
sex全体 と して の発 生過 程 に 就 て論 じて 見 た い
A発 生 因子
人 類 に 於 け るIntersexの発 生に は,次 の3つ の囚
Turner'sSyndrome
ITest…1・…m…za…n
BIntersexの発 生 時 期
胎 生 期 に於 け る性 腺 な らび に性 器 の 発育 の 時期 は,
次 の 如 く考 え られ てい る.胎 生期 の 第5週 ま ではIn-
differentstageであ つ て,男 女 両 性 間 に区 別は な い
が.そ の後 男 性 では 短 か いNeutralstageを経 て か
らMalestageに入 り,遂 に 完 全 な睾 丸 が完 成 され る
のに 対 して,女 性で は 短 いNeutralstage並びに
Malestageを経 て か らFemalestageに入 り,遂
に卵 巣 が 完 成 され る もの で あ る.そ して この性 腺 の発
育 に は,既 に述 べ た如 く,胎 生期 の ホル モ ン平 衡 が極
め て大 切 で,ま た 男性 の 完 成 には 睾 丸 の存 在 が欠 く事
の 出 来 ない 要 約で あ る.ま た 発 育 した 性腺 が 性器 の正
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第18表Intersex発現 の略 図
遺 伝 的 性 性 腺 の 発 達
δ i中 性1未 分 化期
悌 ・盤 で 丁 第 ・ ee}gngl睾 丸
Intersexの種 類
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♀ 輪劉 駿 劉影 劉綿 獅 卵巣
常 な発達 を 促す もので あ る.そ して,胎 生 期 第5週 頃
か ら暫 くの間 の,所 謂性 分 化 の時 期 に ホル モ ン異 常 が
作 用す るとIntersexが発 生す る訳 で あ る.男 性 発 育
過 程 か ら脱 線 した もの がTurner'sSyndrorne,
Testicularfeminization及び一一般 の 男性 仮性 半 陰 陽
であ る.女 性 発 育過 程 か らの脱線 がMaleStageに
起 つた も のがKlinefelter'sSyndrome或はDys-
genesisofseminjferoustubuleswithfemale
nuclei及び女 性仮 性半 陰 陽 で あ る.な お 真性 半 陰 陽
は,大 体 同 じ時 期 の異 常 か ら,男 性 及び 女性 の両 方 か
ら発 生 し得 る。
以上 のIntersexの発 生過 程 を,Grumbachetal.
及びPlateのChromosomalintersexセこつ い て の
考 えた もの に私 の考 えを 加 味 して 図解 す れ ば,第18表
の如 くにな る,大 体Chromosomalinterrexは早
期 の異常 に発 生す る のに対 して,睾 丸 及 び卵 巣 の 発 育
不全 は,夫 々男 性 及 び 女 性発 育過 程 の 後 期 異常 で あ
る.
C性 腺 発 育異 常 とIntersex
性腺発 育 異常 とIntersexの発 生 に関 して,最 近
Siebenmann(1958)は明 解 な説 明 を 加 え てい る.こ
こに主 と して彼 の考 え に従 つ て述 ぺ て 見 る.
性腺 の発 育異 常 に は,次 の3つ の場 合が 考 え られ る
1)Gonadalhypoplasia,所謂``idiopathic"
Atrophy単な る発 育不 全 及 び萎 縮 で あ る.
2)Gonadaldysgenesia,
部 分的 又 は全 部 の性腺 の 他性 方 向 え の異 常発 育
で あ る.
3)Gonadalaplasia,
Agonadismと称す べ ぎ もので,極 め て稀で あ
るが存 在 す る.私 の2症 例 が それ で あ る.
しか し,Intersexの発 生に 最 も関 係の あ るの は,
第2のGonadaldysgenesiaであ る.そ して,こ の
Gonadaldysgenesiaは,第35図の如 く図解 し得 るも
の で,ま た 次 の如 く結 論 し得 る.
1)男 性及 び女 性性 染 色 質値 の場 合 に,部 分 的
Dysgenesiaによ り種 々 の型 の半 陰 陽 が発 生 す る.
2)女 性 の性 染 色 質値 の場 合 に完 全 な睾 丸 方 向 え の
Dysgenesiaによつ て,真 性Klinefelter'sSyndro-
meが 発 生す る.
3)男 性 の性 染 色質 値 の場 合 に,完 全 な卵 巣 方 向 え
のDysgenesiaで,所謂 狭義 のGonadaldysgenesis
と称 され るTurner'sSyndromeが発 生す る もので
,そ の 際 に認 め られ る``Keimplatten"は痕 跡 的卵 巣
と考 え られ る.
VIntersexの 治 療
性 染 色 質 値測 定 のIntersex診断 へ の 応 用 以来,各
種Intersexの病 因,発 生過 程 並 び に 診 断 な どに 関す
る理 論 的 方 面 は非 常 な 発達 を とげ た.し か しlntersex





数例に就ての経験 によつて近時非常に 進歩 しつつあ
る.
A社 会的性の決定
従 来個 体 の性 の決 定 は専 ら性腺 の如 何 に よ り,即 ち
睾 丸 か卵 巣 で あ るか に よ り,男 性 か 女性 か に され て い
た も ので あ る.し か し臨 床例 の経 験 か ら,今 日で は 個
体 の社 会的 性 は専 らそ の個 人 の精 神 性 的発 達 の如 何 に
よ り決定 す べ きで,性 腺 の如 何 に よ るべ きでは な い こ
とが 一致 し た意 見 とな つ て い る(Creadick;May;
Greenblatt;GrossandMeeker;Hamblen;
LUersandSchultz;Rosenthaleta1.など)
個体 の精 神性 的 発達 を最 も重 要 視す る旗 頭 は,
JohnsHopkins大学 のMoney及 び そ の一 派 の人 々
で あ る.彼 等は 個体 の性 を決定 ず け る要 約 と して,
1)染 色 体,2)性 腺,3)ホ ル モ ン平 衡,4)内 性 器,
5)外陰 部,6)生 後 の養 育 法,及 び7)Genderrole
を挙 げ て,そ の うちで最 も重 要 な も のを6)及 び7)
と して い る.彼 等 の云 のGenderroleの意 味 で あ る






で あ る.要 す るにGenderroleとは個 人 が社 会 的 に
男児 或 は 男子,ま た は女 児 或は 女 子で あ る ことを 現 は
す 言語 及 び行 動 のす べ て を総 称 す るもの で あ る.故 に
Genderroleは出生 後 に 本能 的 に 出来 上 る も ので は
な く,ま た個 体 の 染 色体 及 び性 腺 な どの関 係 か ら自発
性 に 決定 され るも ので もな く,実 社会 で の 経験 の蓄積
及 び養 育法 に よ り出来 上 るも ので あ る.こ のGender
role,即ち 個体 が 男子 或は 女子 と 自己 を考 え て の社 会
的 生 活 の発 育 と言 うもの は,個 人 差 が 相 当 に広 い もの
では あ るが.彼 等 に よれ ば 大体 生 後1.5年に は完 成す
る もの で,2.5年 には 既 に抜 くこ との 出来 な い根 強 い
もの とな る.Money一 派 は このGenderroleに非
常 な重 要性 を考 え,ほ とん ど これ のみ で個 人 の社 会 的
性 を決定 す べ し と言つ て い る感 じであ るが,Wi1kins
(1953)及びKiefer(1957)などはGenderrole以
外 に外 陰 部 の状 態,ホ ル モ ン平 衡 な ども併 せ 考慮 す べ






























め,多 くの 人々は女性として おくのが 無難としてい


























































副 腎性 男 子 春 情 早 発 症1　



















































i卵巣 子 宮別 除;1










副腎亜 全 別 除
1陰 核 別 除
ホル モ ン療 法
























B.Intersexの積 極 的療 法
Intersex患者 の性 を 各方 面 か らの事 項 を 考 え合 せ
て 決定 した なれ ぽ,患 者 が そ の性 に 可及 的 に よ く適 応
す る様に,成 形術 及 び ホル モ ン榛 法 に よ り積極 的 に 加
療す る必要 が あ る.こ の方 面 で 大 切 な事項 は,次 の 如
くで あ る(Wilkins;Greenblatt;Hdmpson,Money
andHampson;RosenwaldetaL).
(1)患者の性 の決 定 は初 生 児か ら満1才 位 まで の 間























(4)先天 性 副 腎増 生 症 に対 して は,副 腎の 亜 全別 除
術 をす るか,Cortisone療法 で 治 癒 せ し め得 る.し か
し,既 に増 大 した陰 核 な どは切 除 す る必 要 が あ る.
C,Intersex患者 の精 神状 態




















































































外陰部並 びに内性器の検索の結 果,真 性半陰陽
(中1例 はOvotestis)の3例,男性仮性半陰
陽 の3例,女 性仮性半陰陽の1例,先 天性副腎
増 生症 を伴 う女性仮性半陰陽の1例,Agona-
dismの2例}Klinefelter'sSyndromeの4
例,及 びTesticularfeminizationの1例,
合計15例のIntersexを確 認 した.ま た これ ら
児 玉一111tersexに関 す る研 究(第2報)
と鑑別すべ きものとして,Stein-Leventhars














ω 泌尿性器洞の存在を主 として レ線学 的に
確 めることは,Intersexの診断上大切 である.
しかし,そ の存在 はIntersexの型 までを鑑別
する手掛 りとはな らない.
(5)社会的性の変更は,Genderroleの完
成 した と思われ る幼児に於 ても,両 親 の努力に
よつて支障な く進行す るものである.
(6)思春期以後に於 ける患者の社会的性の確
認並びに積極的療法 は,予 想以上 の好成績を も
た らしつつある.
(7)Intersex患者の順応性は,総 括的に見
て,女 性として生活 してい るものの方が,男 性
として生活 しているもの よりも高い.故 にIn-
tersex患者は社 会的性を女性 として進 ましめ
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第7図 真性半陰陽 第3例 の外陰部
第4図 真性半陰陽 第2例の全身像
554 児 玉 一Intersexに関 す る研究(第2報)
第8図 真性半陰陽 第3例 の全身像
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第9図 外 性器 と尿 道 との形 態的 関 係 の器 図(Overzier)
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第10図
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第16図 男性仮性半陰陽 第6例 の外陰部




















第21図Agonadism第9例 の外 陰 部
児 玉 一Intersexに関 す る研究(第2報)

















第27図Klinefelter'sSyndrime".7/第11例の 睾 丸 組
織 像


























第15例 の 外 陰 部
第32図Stein-Leventhal'sSyndrome










































正常 発 育 不 全
`'TesticultireDysgenesie'●
皮質 発育せ ず
髄 質 発育す る
部 分 的 全 体
'`OvarielleDysgene8ie"
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る
全 体 部 分 的
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第35図 男女 性 腺 の発 育 異常 とIntersex発生 との関 係(Siebenmann)
